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Формирование микробиома легких у больных муковисцидозом (МВ) происходит при дефекте 
мукоцилиарного клиренса, вызванного мутациями в гене CFTR, отвечающем за кодирование регулятора 
трансмембранной проводимости. Дезинтегрированный воспалительный процесс затрагивает и назаль-
ные пазухи, вследствие чего верхние дыхательные пути вместо выполнения барьерной функции на пути 
инфекции становятся ее дополнительным резервуаром. Для подтверждения этого положения было вы-
полнено сравнение микробиомов пазух носа и нижних дыхательных путей у пациентов с МВ. 28 образ-
цов (16 мокроты (М),10 лаважасинусов (ЛС), 2 назофарингиальных смывов (НФС), включающих гнойное 
отделяемое) от 12 пациентов с МВ (медиана 27 лет) были исследованы с помощью массового парал-
лельного секвенирования ампликонов 16SrDNAи MLST микробов, вызывающих тяжелую хроническую 
инфекцию. Анализ данных проводили в CLCGenomicWorkbenchv.9 - 11. Образцы были разделены на 2 
группы на основе анализа бета-разнообразиямикробиомов(0.5 UniFrac, PcoA plot). В группу А вошли 9 М 
и 2 НФС, в группу В – 7 М и 9 ЛС. Сравнение альфа-разнообразия между группами А и В показало превы-
шение этого показателя в 1,8 раза в группе А в контексте OTU, Phylogenetic diversity, Chao 1 bias-corrected. 
PERMANOVAанализ (Bray-Curtis) подтвердилотличие между группами (Pseudo-f statistic2.75878, p-value 
0.00076). 6 филумов достоверно снижено в образцах группы В (Log₂ fold change 6-13, p-value6,66E-16 - 
2,66E-03), 4филума достоверно возрастают (Log₂ fold change 5-11, p-value 2,49E-08 -1,70E-03). Наибольшее 
количество из 26 снижающихся таксонов -16- приходится на Firmicutes, максимальное количество из 16 
возрастающих таксонов – 13 – принадлежит Proteobacteria. 2 образца ЛС вошли в группу с предельно 
высоким содержанием Proteobacteria, тогда как в группе с наиболее здоровым микробиомом было 7 
образцов М с преобладанием Firmicutes, 2 из которых от стабильного пациента с ОФВ1 92-95%. Таким 
образом, пазухи носа отличало высокое содержание Proteobacteria, совпадающих по генотипу с бакте-
рией, обнаруженной в нижних дыхательных путях. В образцах НФС Proteobacteria (15 и 25% микробио-
ма) также соответствовали по генотипу бактериям мокроты. Полученные данные подтверждают необхо-
димость санации пазух носа наряду с лечением инфекций легких. 
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